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   A 37-year-old man with complaints of lassitude and slight lumbal pain, who had been 
found to have a low abdominal median mass and was referred to our hospital by a 
practitioner, was admitted for further examination. IVP, examination f the gastrointestinal 
tract by the oral procedure and re-examination f the colon by a double contrast procedure 
revealed eviation of the right ureter, the urinary bladder and the alimentary tract. This 
mass was found to be a retroperitoneal tumor with central necrosis by low abdominal CT 
scanning and the low abdominal echography. Pelvic arteriography revealed the presence of
malignant vessels in the mass which was parasited by many branch vessels of the internal 
iliac artery. The mass was removed easily, though it was slightly adherent to the anterior 
surface of the sacral bone. Pelvic lymphadenectomy was also done simultaneously. The 
removed mass was encapsulated by fibrous tissue, round in shape, 750 grams in weight (13 
by 12 by  12  cm), evenly flat, elastic soft and contained 230 ml bloody exudate at the center. 
   Histologically this mass contained areas where oval and spindle cells made palisading 
arrangement and areas where the tumor cells had no communication with each other and 
stroma was edematous. However, hyperchromatism of nuclei of tumor cells and high 
cellularity indicated this mass to be a malignant Schwannoma. Dissected lymphnodes had 
no metastatic involvement. Since the surgical margin was detected to be invaded by tumor 
cells, postoperative prophylactic irradiation of Linac (10 MeV-X, total doses 4, 750 rads) was 
performed on the whole pelvis. This patient has been well and has had no signs of 
recurrence of tumor for 23 months after the operation. 
   Ninety-four cases of benign retroperitoneal Schwannoma and thirty-six cases of malig-
nant retroperitoneal Schwannoma reported in Japan are reviewed. 











患 老137歳,男 性,大 〇 五 〇,会 社 員
初 診:1981年7月7日
主 訴:全 身 倦怠 感 軽 度 の腰 痛 顔 色不 良
既 往 歴=10年 前,外 痩 核 に 罹 患 した が 姑息 的 治 療 に
て治 癒 家 族 歴:母 親 が 子 宮 頸 癌 に て 死亡
現 病 歴=1981年6月 中旬 か ら,軽 度 の腰 痛,全 身 倦
怠 感 を 自覚.同 年7月 上 旬,上 司 よ り顔色 不 良 を 指 摘
され,近 医受 診 し,下 腹 部 腫 瘤 を指 摘 され,同 年7月
7日,精 査 目的 に て即 入 院 とな る.な お排 尿 障 害,排
便 障 害 な く,血 尿や 下 血 に も気 付か なか った.
現 症=栄 養体 格 中 等 度.血 圧HO/84mmHg.
脈 拍88/min.,整.貧 血,黄 疽 な く,胸 部 理 学 的 所
見 異常 な し.外 陰 部,陰 嚢 内 容,肛 門,上 下 肢 に 異 常
を 認め ず.腹 部 では 肝,脾,両 腎 と も触 知 せ ず,下 腹
部 正 中にFig.1の ご と く,直 径 約10cm,球 形,表
面 平滑 な腫 瘤 を 触 知 した.腫 瘤 と皮 膚 との 癒 着 は な い
が,可 動 性 を 欠 き,血 管雑 音 は聴 取 され な か った.
入院 時 検 査 所 見:血 液 赤 血球485×104/Mm3,白
血 球7,700/Mm3,血色 素15.39/dl,ヘマ トク リ ノ
ト45.4%,血小 板27.1×104/mm3,網状 赤 血 球8%・,
血 液像 正常 範 囲,総 蛋 白6.9g/dl,BUNlO.6mg/
dl,UA7・Omg/dl,ク レ ア チ ー ソ0.98mg/dl,
GOTI6mU/ml,GPTllmU/ml,ALP129mU
/ml,LDH161mU/ml,NaI43mEq/1,K3.8
mEq/1,Cl105mEq/1,総コ レス テ ロー ル201mg
/dl,蛋白 分画 正 常 範 囲,CRP(一),RA陰 性,
ASLO128倍,梅 毒反 応 陰 性,CEA1・66n9/ml,
AFP1・Ong/ml以下,血 沈1時 間 値6mm,2時 間
値33mm.便 潜 血 反 応 陰 性,虫 卵 認 め ず.尿 蛋 白
×
Fig・1・Locationandshapcofthcmass
(一),糖(一),ウ ロ ビ リ ノー ゲ ン(±),潜 血(一),沈
査 赤 血 球0～ 正/HPF,白血 球10～15/HPF,細 菌
(一),細胞 診classI.腎 機 能 検査PSPl5分 値37
%ト ー タル93%.心 電 図LVH疑 い,ダ ブ ル マ ス タ
ーテ ス ト陽性 .
X線 所 見.胸 部 単 純 写 真 では 異 常 が 認 め られ なか っ
た が,腹 部単 純 写 真 前 後 像 で触 診 所 見 に 一 致 す る部 位
に 淡 い腫 瘤 陰 影 が 認 め られ,腸 管 ガ ス像 は 上 方 へ 偏 位
して い た.IVPを 施 行 した と ころ,Fig.2の ご と く,
右 尿管 の軽 度 拡 張 と右 下 部 尿 管 の 側 方 へ の 偏 位 が み ら
れ,膀 胱 は左 前 方 へ 圧 排 され て い た.バ リウ ム経 口法
に よる 胃腸 管 透 視(Fig.3)に て,腫 瘤 に よる 小 腸 の
上方 へ の圧 排 が 認 め られ た.注 腸 造 影(F量g.4)を施
行 して み る と,S状 結 腸 が腫 瘤 の 左 前 上方 へ圧 排 され,
S状 結 腸 直 腸 移 行 部 は 腫瘤 の 左後 方 へ と まわ り,直 腸
は 腫 瘤 の 背 側 に 位 置 して い た.下 腹 部CT(Fig.5)
を 施 行 した と ころ,腫 瘤 は骨 盤 腔 内 を 占拠 し,比 較 的
輪 郭smoothで前 腹 壁,腸 腰 筋 と の間 に 脂 肪 組 織 の 介
在 を認 め るが,腰 椎,仙 骨 との境 界 は不 明瞭 で あ った.
腫 瘤 の 外 側 のdens{tyは筋 層 のdensityに一 致 し,
中 心 部 のdcnsityはそ れ よ り低 く,中 心 壊 死 ま た は嚢
腫 形成 を 思 わ しめた.下 腹 部 エ コー グ ラ フ ィー(F重g・
6)の 所 見 は 前述 のCT所 見 に 一 致 し,腫 瘤 の辺 縁 は
smoothで外 側 はechogenicpattern,内側 は10w
echopatternを呈 して い た.骨 盤 動 脈 造 影(Fig.7)
を 施 行 した とこ ろ,左 右 の 内外 腸 骨 動 脈 は 腫瘤 に よ り
側 方 へ圧 排 され 偏 位 し,ま た 腫 瘤 内に は 両 側 内腸 骨 動
脈 の 分枝,と くに 外 側 仙 骨 動 脈 と上 啓 動 脈 のneovas-
cularity,A-Vfistula,cncasementが認 め られ,静
脈 相に てtumorstainがみ られ た 、 なお 血 管 造 影 に て
malignantvesselの像 を 呈 して いた のに か か わ らず,
67Ga-citrate腫瘍 シ ンチ グ ラ フィ ーに て 下 腹 部 へ の
abnormaluptakeはなか った,以 上 か ら後 腹 膜 腫 瘍
の 診断 に て手 術 施 行 した.
手 術 所 見:同 年8月7日,下 腹 部 正 中 切 開 に て,経
腹 膜 的 に 後 腹 膜 腔 へ 達 し,骨 盤 腔 を 占拠 す る腫 瘤 を 確
認 した.術 前 診 断 の ご と く,両 側 尿 管,両 側 内外 腸 骨
動 静 脈 は 側 方 へ 圧 排 され,膀 胱 は 左 前 方 へ,小 腸 は 上
方 へ そ してS状 結 腸 は 左 前 上 方 へ押 しや られ て い た,
直 腸 は 腫 瘤 の 背 側 に 位 置 して い た,frozensectionを
施 行 し,"ma正三gnancy"との 報 告 を 受 け た の で,周 囲
脂 肪 組 織 腫 瘤 を 包 む 被膜 と ともに 腫 瘤 を一 塊 と して
摘 出 した が,仙 骨 付 着面 は剥 離 困難 を きわ め,鋭 的 に
切 除 せ ざ るを え な か った.ま た,骨 盤 内 リンパ節 廓 清
も あわ せ 施 行 した ・腫 瘤(Fig・8)は7509,表 面 平
滑 で,線 維 性 被 膜 に包 まれ,i3×12×12cmの ほ ぼ球
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後 腹 膜 腫 瘍1)とは,上 界 は横 隔膜 よ り,側 方 は 腰 方
形 筋 の 側 縁,下 界 は 骨盤 隔 膜 に 至 る後 腹 膜 腔 に 発 生 し
た 腫 瘍 中,上 ・下 行 結 腸 十 二 指 腸,膵,腎,副 腎,
尿 管,女 性 性 器 な どの 後 腹 膜 臓 器 か ら発 生 した 腫 瘍 を
除 外 した 腫 瘍 を い い,発 生 母 組 織 は 各種 の中 胚 葉 組 織,
神 経 組 織 や 胎 生 期 組 織 発 生 の途 上 に お い て,後 腹 膜 腔
に 遺 残 した 組 織(Wolff氏体,MUIIer氏管 な ど),ま
たは 腸 管 上 皮,原 胚 細 胞 の迷 入 した 組 織 で臓 器 形 態 を
成 さ な い組 織 か ら 由来 した 腫 瘍 と され て い る.後 腹 膜
腫瘍 は1761年Morgagniが脂 肪 腫 の1例 を報 告 した
こ とに 始 ま るが,こ れ を 後 腹 膜 腫 瘍 と初 め て 命 名 した
の はLobstein2)であ った.
(1)病 理 学 的考 察
現 在,神 経 鞘 腫 の 呼 称 にperipheralglioma,
Schwannoma,perineuralfibroblastoma,neuroma,
neurinoma,neurilemmomaなどが あ り複 雑 多 岐 で
あ る が,こ れ は発 生 起 源 説 の差 か ら きた 混 乱 の結 果 で
あ る.す な わ ち ① 神経 の 結 合成 分 で あ るendoneu-
riumまた はperineuriumより発 生 す る中 胚 葉性 の
neuromaとす る説 と,② 外 胚 葉 性 の神 経 細 胞 す な わ
ちSchwann氏 細 胞 か ら発 生す る,と い う説 の2説 が
あ る.末 梢 神 経 に 発 生 した 腫瘍 を最 初 に 報 告 した のは
Odier3)であ る と言 われ1803年 に さか の ぼ る.こ の
と きneuromaと名 付 け られ た.Virchow4)はそ の 後
neuromaとfaulseneuroma(tumorofnerve
sheath)を区 別 した.そ の 後Verocay5)は神 経 鞘 か ら
発 生 す る と考 え られ る腫 瘍 をneurinomaと名 付 け,
239
この腫 瘍 の 中に 触 覚 小 体類 似 構 造 を 見 い 出 し,の ちに
Verocaybodicsと呼 ぼ れ る よ うに な った.し か し,
Penfield6)はneur。ectodermal由来 の 神経 鞘細 胞
が,腫 瘍 中 に存 在 す る線 維 組 織 を産 生 す るは ず が な い
と してneurinomaを線 維 芽 細胞 由来 の腫 瘍 と反 論 し
た.い っぽ う,Murrayetal.7)はVerocay5)の主
張 を 支 持 し,invitroでSchwann氏細 胞 がreticulin
fiberを形 成 す る こ とを証 明 し,Masson8),Nagotte9)
も同様 の証 明をす る に至 り,神 経 鞘 腫 の発 生 起 源 説 は
現在 も② が 支 配 的 で あ る.Stoutlo),Masson8)は② の
支持 老 で あ り,そ れ ぞれneurilemmoma,Schwan-
nomaと 名 付 け た .神 経 鞘 腫 の 組 織学 的 特 徴11)は
AntoniA型とAntoniB型に2分 され る.Antoni
A型 はSchwann氏 細 胞 の 上皮 性 特 性 を 強 く発 現 した
typeで,細胞 間 に 展 張 繊 維 を形 成 す る こ とに よ って,
きれ い な核 配 列像(渦 巻 型,柵 状 配列,隊 列 状 配 例)
を 呈 し,AntoniB型 は 繊 維 形成 能 が 弱 くな って,細
胞 相 互 の 結 合 がA型 の よ うに は 認 め られ ず,一 見 無構
造 な組 織 像 を 呈 し,さ らに 間 質 は 硝子 様 変 性,嚢 腫 形
成 を 認 め る よ うに な る.ま た,同 じ神 経 鞘 細 胞 由 来 の
腫 瘍 にneurofibromaがあ るが 両者 の 合併 例 もあ る
とい う.
い っぽ う,悪 性 神 経 鞘 腫 のpathogenesisはい まだ
混 沌 と して い る のが 実 情 で あ る ・malignantSchwan-
nomaはneurilemmomaとneurofibromaの2つ
の 経 路 互2>から発 生 し うる とさ れ,荻 野 ら13)によ れ ば
neurilemmomaを前 段 階 と し,こ れ が 悪 性 化 して発
生 す る もの の報 告 は な い とい う.し か し,菅 原14)は良
性 神 経 鞘 腫 か ら悪 性 へ 転 じた もの12%を報 告 して お り,
DasGuptaetali5)も良 性 神経 鞘 腫 の悪 性 化 が あ りう
る と して い る.中 武 ら16)の報 告 例 も一 組 織 標 本 内に 良
性 神 経 鞘 腫 と悪性 神経 鞘 腫 とが 混 在 して いた.本 症 例
も細 胞 の 配 列 か ら言 えばAntoniA型+B型 で あ り,
細 胞 の形 態 か ら悪 性 と診 断 した が,あ き らか に 発 生 母
体 はneurilemmomaであ った.内 原17)は悪 性 神 経 鞘
腫20例の組 織 学 的 特 徴 を 検討 し,つ ぎの よ うに述 べ て
い る,悪 性 神 経 鞘 腫 も良性 神 経 鞘 腫 同 様,紡 錘形 細 胞
が 束 状に 配 列 し核 が 柵 状 配 列(palisading)を呈 す る
が,①cellularpleomorphism,hyperchromatism,
giantcel1②highmitoticrate③highcellularity
④necrosisandhemorrhageを20例す べ て に認 め
た こ とか ら,以 上4項 目を 悪 性 神経 鞘 腫 と良 性 神経 原
性 腫 瘍 とを 区別 す る組 織 学 的 な基 準 と して い る.ま た
他 の 報告 例 をみ る と,骨 化 生12),軟骨化 生1・18)をと も
な った 報告 もあ り,悪 性 神 経 鞘 腫 のpathogenesisの
複 雑 性 が 窺 われ る.
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(ll)発生 頻 度
古 屋 ら19)によれ ば,軟 部 腫 瘍 全 体 か らみ る と,神 経
鞘 腫は 脂 肪 肉腫(27.1%),横 紋 筋 肉腫(20.1%)に
つ い で多 く9,5%で あ り,け っし て ま れな 疾 患 で は な
い.神 経 鞘 腫 のみ に 限 る と,DasGuptaetal.15)によ
れ ば良 性 は頭 頸 部 に 多 く44.9%(303例中136例),後
腹 膜 原発 は3例(1.0%)の み で あ り,悪 性 は 上 下肢
に 多 く,後 腹 膜 原 発 は4例(1.3%)で あ った と して
い る.ま た,悪 性 神 経 鞘 腫 中 の後 腹 膜 原 発 の もの の 頻
度 は,本 邦 では 中 武 ら16)の15.6%(45例中7例),守
ら20)の2.3%(87例中2例)と な りや や 頻 度 が 高 く,
Ackermann2Dの1.1%(265例中3例),Stoutlo)の
1.1%(265例中3例)を 凌 い で い る.
Scanlan22)によ る と,後 腹 膜 腫 瘍 は78%が 悪 性 で あ
り,神 経 鞘 腫 は 全 体 の1.2%(688例中8例)で あ り,
良 性3例,悪 性2例 で あ った と して い る.以 下 の 報 告
され た数 値 を 見 て も,後 腹膜 に 原発 す る腫 瘍 と して は,




中12例)と さ ま ざ まで あ るが,や は り本 邦 に は 高 率 の
よ うで あ る.
堀 江 ら24)が,本邦 に お け る 良性 お よび 悪 性 の後 腹 膜
神 経 鞘腫 症 例48例を す で に 集 計報 告 してい るの で,今
回 わ れわ れは 良 性 例 に 関 して は堀 江 ら24)に続 き43例目
か ら現 在 まで の報 告 例 を 集 計 した(Table1).堀 江
ら24)の報 告 以後52例の報 告 が あ る.
(皿)性 差 ・年 齢 ・重 量 ・症 状 ・発 生 部 位
堀 江 ら24)の集計 例 とを あ わ せ る と,良 性 例 では7歳
か ら78歳まで 分 布 し て お り,30歳か ら60歳ま で が 全 体
の69%を 占め て い る.性 別 は 男51人,女42人,不 明1
例 で,男 女 比 はL21:1で 男 に 多 い.平 均年 齢 は 男
47.2歳,女40.3歳,全体 で44.3歳で あ り,年 代 別 にみ
る と,男 は50歳代,女 は40歳代 に ピー クを 有 す る一 峯
性 の年 齢 分布 で あ った(Fig.12)・
い っぽ う,悪 性 例(Table2)は 年 齢12歳か ら74歳
まで分 布 して お り,男19人,女15人,不 明2例 で あ り
1.27:1でや は り男 に 多 い.平 均 年 齢 は 男56.5歳,女
41.4歳,全体 で50.4歳であ り,男 の 平 均 年 齢 の 方 が 高
い.男 は30歳代,40歳 代 お よび70歳代 に そ れ ぞ れ4例
ず つ み られ,女 は20歳代 か ら40歳代 に ピ ー クを 持 つ 一
峯 性 の年 齢分 布 であ った(Fig.13).また レ ッ ク リン
グハ ウゼ ン氏 病 に 合 併 した 後 腹膜 悪 性 神 経 鞘 腫(二 次
性)と,合 併 してい な いそ れ(一 次 性)と を 比 較 して
み る と,一 次 性26例,二 次 性10例で あ った.う ち 一 次
性 の 男 は16例,女8例,不 明2例 で あ り,二 次 性 は 男
3例,女7例 で あ った.一 次 性 の 平 均年 齢54.2歳に 比
し,二 次 性 の平 均 年 齢 は29.8歳と若 い傾 向 が み られ た.
一 次性 のす べ て の症 例 が30歳代 以 降 で あ るの に反 し,
二 次性 の症 例 は10例 中8例 が30歳 代 以 前 で あ っ た
(Fig.14).
摘 除 さ れた 腫 瘍 の 重 量 は 良 性 群 で は10.3グラ ムか ら
6,000グラムに,悪 性 群 で は30グラ ムか ら5,000グラ ム
に 分布 して いた.悪 性 群 の 方 が 腫 蕩 重 量 が 多 い とい う
傾 向 は み られ なか った が,悪 性 群 で は 摘 除 不 能 例,部
分 切除 例 が比 較 的 多 く,重 量 が 不 明 であ る症 例 が 散 見
され た.
腫 瘍 発 生 部 位 に 関 しては,良 性 群,悪 性 群 と も後 腹



















Table1.本邦良性神経鞘腫症例(堀 江 ・ほかに続 く)
Na報 告者 年齢 性別 臨床症状
発生部位
腫瘍の大きさ

























































































































































Na報 告者 年齢 性別 臨床症状
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また,腫 瘍に よる神経圧迫に よ り,下肢の神経痛様
疹痛または麻痺が良性群5例(5。3%),悪性群4例
(11.1%)にみられた.尿 路症状は良性群12例(12.8
%)に みられ,そ れぞれ血尿3例,排 尿困難 尿閉ま






























瘤 部 にabnormaluptakeはなか った.血 管 造 影 に
関 して小 林 ら28)の報 告 で は,良 性,悪 性 と もにen-
casementがみ られ た り,ま た,神 経 鞘 腫 は良 性,悪
性 ともvascularityがあ った りなか った りで,一 定 の
法 則 は な い よ うで あ る.神 経 鞘 腫 は 被 膜 に て 周 囲 と よ
く境 さ れ,大 き くな る と中心 部 に 嚢 腫 形成 を きたす こ
とが多 い ので,と くに この特 徴 的 所 見 を と らえ る ため
に は,前 述 のCTス キ ャ ン,エ コー グ ラ フ ィ ー,
PRPと 断 層撮 影 の併 用 が 重 要 で あ る.
治療 に 関 し ては,良 性 で も再 発 死 亡 例29)や再 発 悪 性
化 例3。)があ る の で,良 性,悪 性 ともに 被 膜 を 含 め た広
範 囲摘 除 が 必 要 であ る.摘 除 率 に関 し ての 報 告 を み る
と,麻 田 ら31)の報 告 で は 良性70～100%,悪 性20～60
%で あ り,Andrews32)は7.4%,Armstrong33)は41%,
Frank34)は89.9%として い る.わ れわ れ の 本邦 集 計例
で は,良 性94例(100%),悪性22例(66.i%)であ っ
た.悪 性 神 経 鞘 腫 の リンパ 節転 移 は きわ め て 低 く35),
後 腹膜 リ ンパ節 廓 清 は 必須 の治 療 法 では な い.自 験 例
に お い て も,骨 盤 内 リンパ節 廓清 を 施 行 した が,リ ン
パ 節転 移 は なか った.今 回 の 集計 で も リ ンパ 節 転移 の
あ った例 は,腫 瘍 が 腹 腔 へ 散布 さ れ腸 間 膜 リンパ 節 へ
転 移 した 門前 ら36)の死 亡 剖検 例1例 のみ で あ る.ま た,
悪 性 神 経 鞘腫 は化 学 療 法1・37・38),放射 線 療 法iβ5・38)と
も感受 性 はほ とん どな い とされ て い る,自 験 例 で は 剥
離 困 難 を きわ め た 仙 骨 付 着 部 位 がsurgicalmargin
(+)で あ った の で,再 発 予 防 目的 に て リニ ア ノクX
線4750radsを全 骨盤 照 射 した が,今 後 厳 重 なfollow
upが 必 要 で あ る と考 え て い る.
予 後 に 関 して は,DasGuptactal3s)は悪 性 神 経 鞘
腫232例 中61%に再 発 し,5年 生存 率 は40～47%であ
った と述 べ て い る.ま た,悪 性 例 の 平 均 寿 命 はAr-
mstrong33)によれ ぽ7ヵ 月 で あ り,IngelsetaL39)に
よ れば2.Ol年で あ る.こ の 数 値 は 悪 性 神経 鞘 腫 が け っ
し て予 後 の 良 い疾 患 で はな い こ とを物 語 って い る.わ
れ わ れ の 集計 で は悪 性36例中18例の 死 亡(50.0%)が
確 認 され,こ の うち14例は 摘 出不 能 例 か部 分 切除 例 で
あ り,残 りの4例 が 再 発 例 であ る.こ の死 亡14例に,
そ れ ぞ れ 化学 療 法 や 放 射 線 療 法 が 施 行 され て い る が,
や は り効 を奏 した例 は1例 も な い.ま た 悪 性36例中 一
次 性:二 次性 は26:10で あ り,二 次 性 の 死 亡 率60%
(10例中6例)は 一 次 性 の死 亡 率46.2%(26例中12例)
よ り高 か った.Groshetal.is)も,一次性 の5年 生 存
率75.2%に比 し,二 次 性 は 悪 く,30%と報 告 して い る.
また,良 性 群 に お い て も4例(4。3%)に 再 発が み ら
れ,う ち2例(2.1%)が 死 亡 し てい る.
剖 検 はIl例 に施 行 され てお り,遠 隔 転 移 は 肝4例,
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